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Ávadas
Pateikiami penkiø gydytø pacientø ligos istorijø duomenys, apraðoma kraujo kreðumo sistemos patologija sergant
paveldima plauèiø emfizema.
Ligoniai ir metodai
2000–2003 metais Torakalinës chirurgijos klinikoje gydyti penki vienos giminës nariai, sirgæ spontaninio pneumotorak-
so komplikuota plauèiø emfizema. Ágimta plauèiø emfizema ðeimoje sirgo ir ðiuo metu serga 12 þmoniø. Visi ligoniai
buvo operuoti. Atliktos torakotomijos, rezekuota paþeista plauèio dalis, atlikta dalinë arba visiðkoji pleurektomija,
drenuota pleuros ertmë.
Rezultatai
Pooperaciniu laikotarpiu visiems ligoniams padidëjo kraujavimas á pleuros ertmæ. Netekto kraujo tûris buvo papildomas
hemotransfuzija, ðvieþiai ðaldytos plazmos infuzijomis. Dël kraujavimo á pleuros ertmæ ar susidariusio hemotorakso buvo
atliktos trys retorakotomijos. Pakartotiniø operacijø metu buvo rastas ávairaus dydþio hemotoraksas (600–1100 ml),
difuzinis kraujavimas ið krûtinës sienos be aiðkaus vieno kraujavimo þidinio. Visi pacientai pasveiko.
Iðvada
Turimi duomenys yra bûdingi ágimtam alfa-1 antitripsino sintezës defektui.
Reikðminiai þodþiai: plauèiø emfizema, spontaninis pneumotoraksas, pooperacinës komplikacijos, antitrombinas III
Background / objective
There were five members of one family suffering from pulmonary emphysema complicated with spontaneous pneu-
mothorax, treated at Kaunas Medical University Hospital since 2000 till 2003. The data from the case histories of all the
patients are presented and the possible reasons for blood clotting dysfunction are discussed.
Klinikinë praktika
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Patients and methods
Twelve members of the family have been or still are suffering from congenital pulmonary emphysema. Five members
of the family were operated on. The surgey involved thoracotomy, resection of the damaged section of a lung, partial
or total pleurectomy, pleural cavity drainage.
Results
All the patients underwent surgery, and in all cases the postoperative intrapleural bleeding was uncommonly intensive.
In three cases rethoracotomies were performed. All patients survived.
Conclusion
The presented data characterise congenital alpha-1-antitrypsin deficiency.
Keywords: pulmonary emphysema, spontaneous pneumothorax, post-operative complications, antithrombin
Ávadas
Plauèiø emfizema, komplikuota spontaninio pneumo-
torakso, yra gydoma chirurginiu bûdu. Operacijos metu
rezekuojama paþeisto plauèio dalis, atliekama pleu-
rektomija. Pooperacinis laikotarpis gali komplikuotis
kraujavimu á pleuros ertmæ, plauèiø audinio nepakan-
kamumu, krûtinës sienos ir pleuros ertmës komplika-
cijomis. 2000–2003 metais Kauno medicinos uni-
versiteto klinikø Torakalinës chirurgijos klinikoje
operuoti penki vienos giminës nariai, sirgæ ágimta ert-
mine plauèiø emfizema, komplikuota spontaninio
pneumotorakso. Atliktos septynios operaci-
jos. Penkis kartus pooperacinis laikotarpis
komplikavosi kraujavimu á pleuros ertmæ: tris
kartus teko atlikti pakartotinæ torakotomijà
dël besitæsianèio kraujavimo á pleuros ertmæ
ar susiformavusio (sukreðëjusio) hemotorak-
so. Anamnezë, klinika, operacijos metu rasti
pokyèiai, pooperacinë eiga rodo, be paveldi-
mos plauèiø patologijos, esant ágimtà kraujo
kreðumo sistemos sutrikimà.
Ligoniai ir metodai
2000–2003 metais Kauno medicinos uni-
versiteto Torakalinës chirurgijos klinikoje
nuo spontaninio pneumotorakso komplikuo-
tos plauèiø emfizemos gydyti penki vienos
giminës nariai. Ið anamnezës nustatyta, kad
ágimta plauèiø emfizema ðeimoje sirgo ir ðiuo
metu serga 12 þmoniø. Surinkti duomenys
apie ligos paplitimà keturiose kartose ir sudarytas ge-
nealoginis medis (1 pav.). KMUK Torakalinës chi-
rurgijos klinikoje gydyti treèios ir ketvirtos kartos pa-
cientai.
Visi pacientai stacionarizuoti skubiai, 16–72 val.
nuo susirgimo pradþios. Jie skundësi vis didëjanèiu
dusuliu, labai sustiprëjanèiu fizinio krûvio metu,
skausmu krûtinës srityje. Hospitalizuojant ligoniams
nustatyta vidutinio sunkumo bûklë, lengvas ar vi-
dutinio intensyvumo dusulys ramybës metu, ciano-
1 pav. Genealoginis medis. Visi pirmos ir antros kartos þmonës yra miræ. Keturi I
ir II kartos þmonës (juodai paþymëti langeliai) mirë nuo ûmaus kvëpavimo funkcijos
sutrikimo, kuris galëjo bûti sukeltas spontaninio pneumotorakso. Dviem IV kartos
pacientams yra diagnozuota ertminë plauèiø emfizema. Operuoti pacientai
paþymëti
 Serga plauèiø emfizema 
 Operuoti 
Miræ û nuo maus 
kvëpavimo funkcijos 
sutrikimo, átariama,  k a d  
sirgo plauèiø emfizema 
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1 lentelë. Atlikti laboratoriniai tyrimai ir jø rezultatai
3 pav. Krûtinës KT. Abu plauèiai emfizeminiai, apatinëse dalyse
susiformavusios ertmës (bulos)
 
zë, kvëpavimo daþnis 18–21 k/min, auskultuojant
girdimas susilpnëjæs alsavimas paþeisto plauèio pu-
sëje.
Atlikti ðie tyrimai:
1. Krûtinës rentgenograma: visiems ligoniams nu-
statytas dalinis arba visiðkas pneumotoraksas
(2 pav.).
2. Krûtinës kompiuterinë tomografija atlikta dviem
pacientams (3 pav.). Nustatyti daugiau ar maþiau
ryðkûs abiejø plauèiø audinio emfizeminiai po-
2 pav. Krûtinës rentgenograma. Dalinis deðinës pleuros ertmës
pneumotoraksas
 
kyèiai, ávairaus dydþio – nuo 0,5 cm iki 10 cm
dydþio – ertmës. Trachëja, pagrindiniai bron-
chai – be pakitimø.
3. Diagnostinë bronchoskopija prieð operacijà at-
likta visiems ligoniams kvëpavimo takø pato-
loginiø pokyèiø nerasta.
4. Laboratoriniai tyrimai: visiems pacientams at-
liktas bendrasis kraujo tyrimas, kraujo kreðumo
sistemos tyrimai, biocheminiai kraujo tyrimai
(1 lentelë).
Rezultatai 
Pacientai Laboratoriniai tyrimai Rodikliai 
1 2 3 4 5 
Bendrasis kraujo tyrimas 
Leukocitø kiekis, x109/l 
Eritrocitø kiekis, x1012/l 
Hemoglobinas, g/l 
Hematokritas, % 
Trombocitø kiekis, x109/l  
7,42 
4,90 
152 
42,1 
289 
4,5 
4,15 
128 
37,4 
208 
9,86 
4,88 
147 
42,4 
302 
7,6 
4,12 
126 
– 
– 
8,00 
4,77 
154 
40,8 
269 
Biocheminiai kraujo tyrimai 
K kiekis, mmol/l 
Na kiekis, mmol/l 
Ðlapalas, mmol/l 
Glikemija, mmol/l 
Bendrasis baltymas, g/l 
4,5 
142 
4,44 
5,3 
– 
3,9 
138 
4,44 
5,8 
70,1 
3,8 
136 
5,13 
5,1 
– 
3,6 
135 
3,12 
4,4 
– 
3,8 
137 
5,75 
5,1 
– 
Kraujo kreðumo tyrimas 
SPA,% 
INR 
DATL, sek. 
Fibrinogenas, g/l 
84 
1,08 
38 
– 
86 
1,07 
43 
– 
83 
1,10 
37 
2,98 
– 
– 
– 
– 
137 
0,86 
36 
– 
Alfa-1 antitripsino kiekis, g/l  2,55 – – – – 
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5. Vaizdo torakoskopija buvo atlikta dviem ligo-
niams. Vienu atveju rastos dauginës plauèio
ertmës ir didelis oro nuosruvis per paþeistà
plauèio vietà, dël to operacija buvo konver-
tuota á torakotomijà, atlikta paþeistos plauèio
dalies rezekcija. Kitu atveju, neradus pavirði-
nio plauèiø audinio paþeidimo, buvo drenuo-
ta pleuros ertmë.
Rezultatai
Visi pacientai buvo operuoti (2 lentelë), atliktos sep-
tynios operacijos. Du ligoniai buvo operuoti dël abie-
jø pusiø plauèiø patologijos. Buvo atliekamos tora-
kotomijos, rezekuojama paþeista plauèio dalis (ertmiø
rezekcija, atipinë plauèio rezekcija), atliekama dali-
në arba visiðkoji pleurektomija, drenuojama pleuros
ertmë. Pooperaciniu laikotarpiu visiems ligoniams
buvo padidëjæs kraujavimas á pleuros ertmæ. Jis ko-
reguotas hemotransfuzija (3–5 vnt. eritrocitø ma-
sës), ðvieþiai ðaldytos plazmos infuzijomis. Trimis
atvejais dël kraujavimo á pleuros ertmæ ar susifor-
mavusio hemotorakso buvo atliktos pakartotinës
torakotomijos: rastas ávairaus dydþio hemotoraksas
(nuo 600 ml iki 1100 ml seno kraujo ir kreðuliø),
difuzinis kraujavimas ið krûtinës sienos, be aiðkaus
vieno kraujavimo þidinio. Visi ligoniai pasveiko.
Diskusija
Plauèiø emfizema – distaliau terminaliniø bronchio-
liø esanèiø plauèiø oro ertmiø negráþtamas padidëji-
mas dël jø sienelës destrukcijos. Plauèiø emfizema vys-
tosi sutrikus pusiausvyrai tarp proteoliziniø fermentø
(elastaziø) ir jø inhibitoriø. Vienas ið proteoliziniø fer-
mentø inhibitoriø yra alfa-1 antitripsinas. Sumaþëjus
jo koncentracijai kraujo plazmoje elastaziø koncentra-
cija padidëja, dël to proteoliziniai fermentai (elastazës)
veikia plauèio parenchimos jungiamàjá audiná, progre-
suoja ðio audinio fibrozë, nyksta plauèio parenchima,
susiformuoja ertmës (4 pav.) [3, 6, 7]. Ertminë plau-
2 lentelë. Atliktos operacijos ir pooperacinis periodas
4 pav. Ertminë plauèio emfizema
Operacija  Pooperacinis periodas  
Vaizdo torakoskopija, pleuros ertmës revizija, pleuros ertmës 
drenavimas 
Sklandus 
Torakotomija, paþeisto plauèio audinio rezekcija, parietalinë 
pleurektomija, pleuros ertmës drenavimas 
Retorakotomija po 10 val., kreðuliø paðalinimas, hemo-
stazë, pleuros ertmës drenavimas 
Vaizdo torakoskopija, pleuros ertmës revizija ® torako-
tomija, paþeisto plauèio audinio rezekcija, plauèio dekor-
tikacija, pleurektomija, pleuros ertmës drenavimas 
Uþsitæsæs kraujavimas (3 vnt eritrocitø masës transfuzija) 
Torakotomija, atipinë plauèio rezekcija, dalinë pleurektomija, 
pleuros ertmës drenavimas 
Retorakotomija po 12 val., kreðuliø paðalinimas, pleuros 
ertmës drenavimas 
Torakotomija, plauèio tûrá maþinanti operacija, dalinë pleu-
rektomija, pleuros ertmës drenavimas 
Retorakotomija 7-à parà dël sukreðëjusio hemotorakso, 
kreðuliø paðalinimas, plauèio dekortikacija, atipinë plauèio 
rezekcija, pleuros ertmës drenavimas 
Torakotomija, atipinë plauèio rezekcija, dalinë pleurektomija, 
pleuros ertmës drenavimas 
Uþsitæsæs kraujavimas ið pleuros ertmës (2 vnt. eritrocitø 
masës transfuzija) 
Torakotomija, plauèio tûrá maþinanti operacija, dalinë 
pleurektomija, pleuros ertmës drenavimas 
Sklandus 
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èiø emfizema gali komplikuotis spontaniniu pneumo-
toraksu, kuris gydomas chirurginiu bûdu. Operacijos
apimtis priklauso nuo plauèio paþeidimo laipsnio. Ga-
limi ðie chirurginio gydymo bûdai [9]:
1. Nedidelës apimties atipinë (kraðtinë) plauèio
rezekcija, pleurektomija.
2. Nedideliø, pavieniø ertmiø susiuvimas kise-
tine siûle ir jos panardinimas á plauèiø paren-
chimà, pleurektomija.
3. D. Sugarbaker metodas (plauèiø „raukðlëji-
mas“), pleurektomija.
Pooperaciniu laikotarpiu gali bûti ðios komplika-
cijos:
· pooperacinis kraujavimas á pleuros ertmæ;
· plauèio audinio nepakankamumas;
· krûtinës sienos komplikacijos;
· pleuros ertmës komplikacijos.
Pooperacinës komplikacijos nëra daþnos. Literatû-
ros duomenimis, jø daþnis nesiekia 6,6% atliekant ope-
racijas planine tvarka ir 8,3% – skubos tvarka (3 lentelë)
[8, 10]. Kauno medicinos universiteto Torakalinës chi-
rurgijos klinikos pastarøjø keleriø metø duomenimis,
kraujavimas á pleuros ertmæ ar sukreðëjæs hemotorak-
sas, kaip pooperacinë komplikacija, pasitaikë apie 3%
ligoniø. Besitæsiantá pooperaciná kraujavimà pleuros
ertmëje bûtina skubiai gydyti operaciniu bûdu. Tai
yra daþniausia skubiosios retorakotomijos prieþastis.
Baigiant operacijà visada atliekama kruopðti he-
mostazë naudojant ligatûras, elektrokoaguliacijà, he-
mostazines medþiagas. Ankstyvuoju pooperaciniu lai-
kotarpiu vël gali pradëti kraujuoti ið torakotomijos
pjûvio, krûtinës sienos, ypaè jei buvo paðalinta pasie-
ninë (parietalinë) pleura, vidiniø pavirðiø, vidaus or-
ganø siûliø ir kitø vietø. Neintensyvus kraujavimas ið
smulkiøjø kraujagysliø ir kapiliarø, veikiant pirminei
fiziologinei hemostazei (kraujagysliø spazmas, trom-
bocitø agregacija) sustoja savaime, o pleuros ertmëje
susikaupæs kraujas pasiðalina pro drenus.
Pagal etiologijà pooperacinis kraujavimas skirsto-
mas á koagulopatiná, eroziná ir vadinamàjá chirurginá,
nulemtà techniniø hemostazës trûkumø [9].
Koagulopatinio pooperacinio kraujavimo prieþastys:
· defektyvinës koagulopatijos;
· imuninë koagulopatija;
· sunaudojimo koagulopatija;
· hiperfibrinolizë.
Apraðytais klinikiniais atvejais dël ágimtos ertmi-
nës plauèiø emfizemos, komplikuotos spontaninio
pneumotorakso operuoti penki vienos giminës nariai.
Atliktos septynios operacijos. Penkis kartus poopera-
cinis laikotarpis komplikavosi kraujavimu á pleuros ert-
mæ: tris kartus teko atlikti retorakotomijà dël besitæ-
sianèio kraujavimo á pleuros ertmæ ar susidariusio
(sukreðëjusio) hemotorakso. Anamnezë, klinika, opera-
cijos metu rasti plauèiø pokyèiai, pooperacinë eiga ro-
do, be ágimtos plauèiø patologijos, esant ágimtà kraujo
kreðumo sistemos sutrikimà. Proteaziø inhibitoriai, ðiuo
atveju alfa-1 antitripsinas, antitrombinas III, turi svar-
bià reikðmæ tiek plauèiø emfizemos raiðkai, tiek kreðumo
sutrikimo patogenezei. Apraðytas paveldimas proteaziø
inhibitoriaus – alfa-1 antitripsino sintezës defektas, va-
dinamas Pitsburgo mutacija [1, 2, 4, 5, 9].
3 lentelë. Komplikacijos po torakochirurginiø operacijø, atliktø dël krûtinës ligø bei jø komplikacijø
Pooperacinës komplikacijos 
Planinës operacijos 
(N=2382)   
Urgentinës operacijos 
(N=1005)   
Krûtinës sienos komplikacijos 44 (1,85%) 38 (3,78%) 
Kraujavimas pleuros ertmëje 24 (1,00%) 21 (2,09%) 
Ilgalaikis plauèio audinio nepakan-
kamumas 60 (2,52%) 18 (1,79%) 
Bronchopleurinë fistulë 13 (0,67%) 0 (0,00%) 
Pleuros empiema 16 (0,67%) 6 (0,59%) 
Visos chirurginës komplikacijos 157 (6,59%) 83 (8,26%) 
Nechirurginës komplikacijos 68 (2,85%) 46 (4,58%) 
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Ðiø fermentø struktûrinius pokyèius ir jø klini-
kinæ iðraiðkà medicinos literatûroje apraðo daug auto-
riø. Tiriant pacientus dël kreðumo sutrikimø nusta-
tyti struktûriniai alfa-1 antitripsino pokyèiai, kurie
kliniðkai pasireiðkia kraujavimais po traumø ar inter-
vencijø. 1978 metais J. H. Lewisas indentifikavo an-
titrombino III variantà, Pitsburgo antitrombinà, tu-
rintá alfa-1 antitripsino elektroforezines ir antigenines
charakteristikas [1]. 1981 metais M. C. Owenas ap-
raðë alfa-1 antitripsino geno mutacijà, kuri keièia fer-
mento struktûrà: alfa-1 antitripsino baltymo struk-
tûroje 358 vietoje metioninas, kuris turi elastazës
atpaþinimo funkcijà, yra pakeistas argininu,
kuris turi trombino atpaþinimo funkcijà, tai
yra funkciðkai paverèia alfa-1 antitripsinà á
antitrombinà III [2]. Alfa-1 antitripsinas ir
antitrombinas III turi panaðià struktûrà, abu
yra proteoliziniø fermentø inhibitoriai, bet
yra skirtingo specifiðkumo. Alfa-1 antitripsi-
nas apsaugo plauèiø jungiamàjá audiná nuo
elastaziø, antitrombinas III kontroliuoja ko-
aguliacijà, slopindamas trombinà ir kitus ak-
tyvintus koaguliacijos faktorius (5 pav.).
Antitrombinas III yra svarbiausias (greta
heparino) kraujo kreðumo proceso fiziolo-
ginis slopintojas [11].
Mûsø apraðyto klinikinio atvejo turi-
mi duomenys yra bûdingi ágimtam alfa-1 an-
titripsino sintezës defektui. Patvirtinti ar at-
mesti ðià prielaidà bûtø galima iðtyrus alfa-1
antitripsino antigenines charakteristikas, jud-
rumà elektroforeziniame lauke. Pakitusi nu-
kleotidø seka aleliniuose genuose (dël to sutrin-
ka fermento sintezë) nustatoma restrikciniø
fragmentø ilgio polimorfizmo tyrimu.
Iðvados
1. Anamnezë, klinika, operuojant rasti pokyèiai, po-
operacinë eiga rodo, be paveldimos plauèiø pato-
logijos, esant ágimtà kraujo kreðumo sistemos su-
trikimà.
2. Mûsø apraðyto klinikinio atvejo turimi duomenys
yra bûdingi ágimtam alfa-1 antitripsino sintezës
defektui.
3. Diagnozei patvirtinti reikia iðtirti antitrombino III
antigenines charakteristikas, pakitusià nukleotidø
sekà aleliniuose genuose, dël kurios sutrinka fer-
mento sintezë, o tam reikia atlikti restrikciniø frag-
mentø ilgio polimorfizmo tyrimà.
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